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Qu'est-ce que la maladie de Charcot-Marie-Tooth? 

D’apres www.cmt-france.net 


L a maladie de Charcot-Marie-Tooth (CMT) r aussi 
appelee neuropathie peripherique hereditaire 
sensitive et motrice, est I'une des plus frequentes 
maladies neurologiques hereditaires. Elle touche, 
en France, environ 30 000 personnes, sans distinction 
de sexe ni d'age. 

Ilya plusieurs formes de CMT qui se differencient par 
leur mode de transmission, leur localisation genetique, 
et la partie du nerf affectee. La CMT evolue en general 
lentement, mais parfois par poussees, en particulier 
a I'adolescence, quelquefois lors d'une grossesse, 
de la menopause, d'une situation de stress. Chaque cas 
est particulier. L'age d'apparition des symptomes est 
tres variable, le plus souvent dans I'enfance ou chez 
I'adulte jeune. 


r 


LA MALADIE 




La maladie atteint les nerfs peripheriques, provoquant 
souvent une atrophie des muscles des mollets, des 
avant-bras et des mains. 

Les premiers signes concernent generalement les pieds, 
qui se creusent, deviennent insensibles et peu stables. 
Peu a peu s'installe une difficulty a la flexion du pied sur 
la jambe, la pointedu pied heurtant alors le sol, ce qui 
oblige a relever fortement la jambe a chaque pas 
(steppage); cela entraine des chutes, des entorses, une 
difficulty a courir; le perimetre de marche se retreat; 
les retractions tendineuses peuvent provoquer la mise 
en « griffe » des orteils; I'amyotrophie donne un aspect 
caracteristique «en mollet de coq». 

L'atteinte des mains n'est pas systematique et apparaTt 
generalement apres plusieurs annees devolution : les 
mouvements fins sont difficiles a executer; les doigts 
peuvent se mettre en « griffe » ; I'amyotrophie peut 
provoquer la perte de la fonction «de pince», une 
diminution de force. En principe, toutes ces atteintes 
sont bilaterales. 

Les crampes sont frequentes, surtout en periode 
d'evolution. 

Les deformations et I'amyotrophie sont variables; en 
revanche, la fatigabilite, I'equilibre instable, la station 
debout penible, la montee d'escaliers difficile et 
I'habilete manuelle fortement diminuee sont constants. 
La gravite de l'atteinte est variable d'un patient a I'autre, 
y compris dans une meme famille, et rien ne permet de 
predire revolution. Le degre de handicap peut aller 


d'une simple gene a la marche jusqu'a I'usage d'un 
fauteuil roulant (peu frequent: environ 10% des cas). 
La maladie n'entame pas I'esperance de vie. 


VIVRE AVEC 
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Le handicap est variable et permet generalement une 
vie sensiblement «normale». Le choix du metier est 
essentiel afin de tenir compte de 
revolution possible: il vaut 
mieux eviter un travail 
demandant une station debout 
prolongee ou de nombreux 
deplacements, ou bien 

demandant une grande dexterite manuelle, car il y a de 
fortes probabilites d'etre un jour dans I'obligation 
d'arreter ces activites. Le choix du lieu de residence est 
lui aussi important: eviter les maisons avec escaliers... 
La comprehension de I'entourage est essentielle dans 
I'acceptation de la maladie, en particulier chez les 
enfants. Un enfant peut pratiquer un sport a condition 
que I'educateur soit conscient de ses limites et qu'il 
I'integre a un poste compatible avec son handicap 
(gardien de but au foot, chronometreur lors d'une 
course p.ex.). Pour leur developpement, les enfants ont 
besoin, dans la mesure du possible, de faire les memes 
activites que leurs camarades; ils admettent 
difficilement d'etre mis a part, mais acceptent des 
compromis s'ils peuvent participer. 
devolution lente de la maladie permet de s'adapter 
progressivement a la baisse des performances, mais 
provoque des interrogations pour I'avenir. Les signes 
cliniques peu visibles au debut, la fatigabilite variable 
d'un moment a I'autre doivent etre attentivement pris 
en compte par I'entourage. 

Un soutien psychologique peut s'averer utile. 

Malgre tout, nombreuses sont les personnes qui 
parviennent a mener une vie riche et epanouie, en 
refusant d'hypothequer le present en fonction de 
I'avenir. Rencontrer d'autres personnes concernees 
afin de rompre I'isolement et d'echanger des «trucs» 
est particulierement recommande. 


4 Ne pas hesiter a avoir recours aux aides technigues 
( v . la rubrique «Quelques trues » sur : www.cmt-france.net). 
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